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【摘要】　白质痴呆的观念为 Filley 等于 1988 年首先提出 。进一步的行为神经病学研究发现此型痴呆损及持续注

意 、记忆提取 、额叶功能及视空间功能并有精神病性紊乱 , 但语言及锥体外系功能正常。10种白质痴呆疾患的特征

列表说明以便了解它们的临床面貌。
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【Abstract】　The concept of white matter dementia was first introduced by Filley in 1988.It was found following behavioral neuro-

logica researches that patients with this type of dementia manifested the dysfunctions of sustained attention , memory retrievial ,

frontal lobe and visualspatial function.They also had psychiatric manifestations but language and extrapyramidal function remained

normal.10 diseases of white matter disorders are listed for understanding the clinical characteristics of this type of dementia.
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　　18 世纪的神经病学家们对失语 、失读 、失用 、失认 、痴呆

等综合征的研究认为 ,它们都是大脑皮质受损所致。 1980 年

代以前公众一致赞同大脑皮质灰质在神经行为中的重要性

并广泛使用“高级皮质功能” 一词[ 1] 。皮质下痴呆一词在

1932年被 Van Stackert首先用来描述脑炎后出现精神缓慢并

人格及情感障碍的患者 ,随后又用于 Huntington 病 、帕金森病

及进行性麻痹等皮质下疾病中有认知缓慢 、健忘 、人格及情

感改变的患者[ 2] 。Geschwind 对胼胝体病变造成涉及多方面

认知及行为受损的连续障碍(disconnection)综合征的研究证

明 ,大脑白质病变可导致高级神经功能的障碍[ 3] 。

白质痴呆的概念为Filley 等人于 1988 年首先提出[ 4] , 其

概念是建立在选择性白质受损疾病的临床经验及复习这类

患者神经行为特点的许多文献的基础之上 ,特别是多发性硬

化(multiple sclerosis ,MS)及甲苯滥用两类患者提供了代表性

案例。神经影像特别是 MRI 证明它们的脑部病变主要限于

白质 ,神经行为障碍累及注意 、记忆 、视空间技能 、复杂认知 、

情绪和人格 ,而无语言及锥体外系受损征象 , 符合 Cummings

和 Benson 提出的痴呆定义。

1　白质痴呆的神经行为特征
1.1　持续注意(sustained attention)缺陷

注意是指当出现对抗的分心物(distrsctors)时集中于某些

刺激的能力 ,这种能力通常称为选择注意 , 运作期持续仅数

秒钟 ,通常用数字广度来测验。当选择注意运作期达几分钟

时 ,持续注意(也称为集中或警觉)也参于其中 , 可用多种连

续操作(如连线测验)进行评估。对比研究发现 ,MS 中持续

注意明显受损而Alzheimer 病(Alzheimer' s disease , AD)患者中

相对正常[ 5] ;另外发现 Binswanger病(Binswanger' s disease , BD)

患者的注意和集中缺陷比 AD中更常见[ 6] 。持续注意的神经

解剖基础尚未很好建立 ,目前认为涉及额叶以及与其连接的

更后结构的许多路线[ 7] ,特别是右侧额叶白质及胼胝体前部

对此能力有专门化作用;证据之一是注意缺陷及活动过多的

儿童在MRI中右额叶白质体积比正常对照者小 , 且持续注意

作业成绩差;证据之二是 MS 中警觉的损害与 MRI 测得的胼

胝体大小的减少相关 ,注意缺陷及活动过多儿童的胼胝体大

小也减少。

持续注意缺陷患者伴有认知速度减慢 ,后者为皮质下痴

呆的一个基本特征。这也从MS 患者中信息加工减慢 , 有认

知疲劳 ,反应时间延长等作业成绩中反映出来[ 8] 。

1.2　记忆提取缺陷而程序记忆正常

记忆是临床神经科学中困难的基本概念之一 , 有多种分

类方法及含义。在痴呆研究中 , Filley 将记忆分为最有用的

两种 , 即陈述性(declarative)记忆和程序性(procedural)记

忆[ 9] 。陈述性记忆包括信息的编码(将文件或数据从输入形

式转换为其他形式的过程)和提取(记忆中回忆信息的过

程)。皮质性痴呆表现编码缺陷(遗忘或健忘), 皮质下痴呆

(灰质核团损害为主)为程序性记忆缺陷及信息提取(或检

索)的缺陷 , 而白质痴呆仅有提取信息的缺陷而程序性记忆

(要求运动性学习获得的记忆)保持正常。信息提取缺陷可

通过语义性(semantic)线索或提供一份项目清单或词单而得

到改善。研究表明 ,多种脑白质病包括 MS、AIDS 痴呆复合征

(AIDS-dementia complex , ADC)、Lyme 病 、放射性白质脑病 、缺

血性血管性痴呆等均有提取缺陷。而程序性记忆保留已在

MS、ADC 、缺血性血管性痴呆等中被证实[ 10] 。白质痴呆中这

种记忆缺陷的机理自临床报告和功能影像学中得到初步认

识 ,即钩束(uncinate fasciculus)受损累及记忆的提取 , 此束主

要连接额叶工作记忆系统与储存信息的颞叶[ 11] 。另外 , Fil-
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ley认为 ,白质痴呆患者认知缓慢的理由之一是记忆提取功

能不全 ,另一因素是前面提到的持续注意功能失调
[ 9]
。

1.3　视空间功能失调

研究发现 ,MS 患者中韦氏成人智力量表(Wechsler adult

intelligence scale ,WAIS)的操作分测验成绩比言语分测验平均

低10 分 ,且多种右半球功能的标准测验显示有特异性空间

缺陷[ 10] 。甲苯(喷涂染料的有机溶济 , 吸入后产生欣快感 ,

但无戒断反应)滥用所致白质脑病患者的非词语能力比言语

技能受损更严重[ 12] 。这种非词语—词语的神经心理异常在

异染性白质营养不良(metachromatic leucodystrophy ,MLD)中也

观察到[ 13] 。

1.4　额叶损害

复杂认知中许多心理动作以额叶执行功能最重要。 执

行功能障碍见于MS 病人 ,且 MRI研究将此类缺陷与额叶白

质中硬化斑相关联[ 14] 。淡漠是甲苯痴呆的一个突出特点 ,

很可能源自额叶髓鞘损失。在 MLD 患者中也证明有额叶综

合征并注意功能不良。 Iddon 等比较正压脑积水与 AD患者

后发现 ,前者有执行功能失调而后者无此种失调模式[ 15] 。

1.5　精神病性障碍

白质痴呆时的情绪及人格改变已受到更多的注意。 精

神病常是成年起病的MLD早期特征。MS 中的抑郁已有很多

调查 ,因抑郁而自杀致死的高度危险性已得到资料证实及较

好评估。抑郁在 BD患者比在 AD患者常见。在血管性白质

痴呆中 , 妄想及幻觉的严重性 、攻击性 、易激惹 、离轨的运动

行为 、夜间行为及食欲改变被认为与认知的下降有关 , 而在

AD中未发现这种关系[ 16] 。这些资料提示白质缺血及梗死

直接影响精神病及行为功能。

1.6　语言正常

在白质疾患中最显著的观察之一是语言通常很好保留。

在这方面 ,经典神经病学的临床经验完全正确。例如 ,在 MS

中失语症的确少见 ,但有因弓状束中一硬化斑导致传导性失

语的个案报道[ 17] 。用详细的测验可在 MS 中查出轻微的语

言缺陷 ,但在日常生活及常规精神状况检查中不明显。失语

症在其它白质疾患中极少见到 , 尽管可发现词语流畅性受

损[ 18] 。

然而说话(speech)障碍在白质疾患常见 , 构音障碍

(dysarthria)在MS 中见到 , 构音(articulation)缺陷见于 ADC 、甲

苯痴呆及 BD ,原因可能是皮质延髓束受累所致。

1.7　锥体外系功能正常

基于运动障碍可在白质病中遇到 , 开初批评白质痴呆假

说的争论在于运动缺如在诊断中是否有用。 事实上白质疾

患通常无明显运动障碍 , 至少在疾病早期。MS 罕有基底节

功能失调 , ADC晚期有肌阵挛 , 一氧化碳严重中毒时损害播

散到基底节的白质可引起帕金森综合征。

2　白质疾患中痴呆的特征
许多不同病因的大脑白质病变均可引起认知功能障碍 ,

其中临床常见的是脱髓鞘性 , 血管性 , 正压性脑积水(normal

pressure hydrocephalus , NPH)及感染性。

2.1　脱髓鞘性

最有代表性的为 MS ,MRI 中的脑硬化斑总损伤区域明

确地与认知损害有关。记忆 ,快速信息处理 ,解决新问题 , 视

空间技能及心理灵活性常常受损 , 而语言 , 运用能力及再认

常常幸免。记忆障碍是 MS 认知损害中最恒定的表现 , 病人

有明显的即时学习和延迟回忆障碍 , 近记忆力受损。病人能

使用正确的策略但效能差 ,他们以概略方式感知事物而不能

适当集中于细节;精神活动速度减慢 , 而记忆缺陷是不能接

近已被充分保持的信息。 此外 , 病人还可伴有抑郁症状 , 激

越 ,焦虑 , 易怒 ,淡漠 , 欣快等神经精神症状[ 19] 。

附表　白质病中痴呆的特征

疾病 注意 记忆 语言 视空间技能 复杂认知 情绪及人格 锥体外系功能

MLD ↑ ↑ N ↑ ↑ ↑ N

MS ↑ ↑ N ↑ ↑ ↑ N

ADC ↑ ↑ N ↑ ↑ ↑ ±

SLE ↑ ↑ N ↑ ↑ ↑ ±

甲苯痴呆 ↑ ↑ N ↑ ↑ ↑ N

维生素 B12缺乏 ↑ ↑ N ↑ ↑ ↑ N

BD ↑ ↑ N ↑ ↑ ↑ ±

TBI ↑ ↑ N ↑ ↑ ↑ N

NPH ↑ ↑ N ↑ ↑ ↑ N

大脑胶质瘤病 ↑ ↑ N ↑ ↑ ↑ N

　缩略语注:ADC=AIDS 痴呆复合征 , BD=Binswanger病 ,MLD=异染性白质营养不良 ,MS=多发性硬化 , NPH=正压脑积水 ,

SLE=系统性红斑狼疮 , TBI=脑外伤 , ↑=功能障碍 , N=正常 , ±=可能有障碍

2.2　血管性

尽管典型的卒中综合征倾向于反映皮质功能障碍 ,然而

白质也可以是主要地 , 甚至是唯一的损害。 Binswanger病和

多梗塞性痴呆是常见的白质性痴呆 , 而它们之间在临床上也

是不同的。 Binswanger病的发病机理依然不清 , 可能包括继

发于高血压病的动脉硬化 ,长期为血压病人的反复低血压发

作及与大脑的淀粉样血管病有关的缺血。临床过程是缓慢

进展性痴呆 ,伴随于不同程度的精神障碍 , 运动征象及步态

障碍;突然地神经病性变化提示已有梗塞的发生。失语和运

动障碍是不常见的。多梗塞性痴呆表现有反复的临床发作 ,
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除运动障碍及失语外 , 言语记忆缺陷 、观念运动性失用及忽

视等皮质损害的综合征也可出现 ,提示白质结构对神经行为

功能的皮质网络发挥作用[ 20] 。

2.3　NPH

NPH 被认为是发生于成人的可逆性痴呆 ,尽管许多病例

继发于脑外伤 ,脑膜炎和蛛网膜下腔出血 , 但有不少病例其

疾病的原因是不能解释的。NPH 表现出经典的痴呆 , 尿失禁

及步态障碍三联征。主要的神经病理改变是脑室周白质 , 痴

呆综合征相似于其它具有神经行为紊乱而无运动障碍的皮

质下类型的白质障碍[ 4] 。

2.4　感染性

AIDS 痴呆复合征(AIDS-Dementia Complex , ADC)是大脑

白质感染的最好范例。临床以进行性认知下降 , 运动功能障

碍及行为异常的临床三联征为特征。早期症状包括记忆因

难及精神运动变慢 ,行为症状包括淡漠及社会退缩。认知和

运动损害不断进展 ,在最后阶段导致完全痴呆及四肢瘫[ 9] 。

Filley 在其《白质的行为神经病学》一书中叙述了 10 类病

因—遗传性 、脱髓鞘性 、感染性 、炎疾性 、中毒性 、代谢性 、血

管性 、外伤性 、新生物和脑积水—其中各选择 1 个白质病列

表说明其共同的行为特征及个别不同的表现(附表)[ 9] ,对读

者了解白质病的临床面貌很有帮助。
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理学中心和中国心理卫生协会心理评估委员会计划每年五月和十月在长沙市举办全国临床心理学培
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等)和心理咨询与治疗 。学习结束考核合格者 ,可授 22学分(A类学分),并颁发继续教育证书 。需要

了解详情者 ,请来信或电话联系。

联系地址:长沙市人民中路 86号中南大学湘雅二医院医学心理中心

联 系 人:吴萍陵 邮编:410011电话:0731-5524222转 2710
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